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Momozl"”!-* IKIZLERDEN YALNIZ BthnE GORULEN
YM DUDAK VE DAM AK ANOMALISI
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GZ.ET

Bu'l :agiam diaﬁn yank dudak ve damak anomahsl gnstaren bir monozigot ikiz gebelik
olgusu tekdim edilerek, bu anomalinin olugumuyla ilgili etkenler tartigild.

Anahtar Kelﬂ'neier Mﬂmzigot ikiz gebehk yarik dudak ve damak anomalm

A CLEFT LIP AND PALATE ANOMALY AFFECTING ONLY ONE OF THE
MONOZYGOTIC TWIN BABIES

A monnzygotic twin pregnancy case terminated with one normal and the other one with

cleft lip and palate anomaly is presented and the possible factors causing this anomaly are diss-
cussed.

Key Words_-: Monozygmic twin pregnancy, cleft lip and palate anomaly.

GIRIS

Yarik dudak ve e damak sﬂ( rastlanan anomalilerden biridir. Genelde 900
ile 1000 canlt dogumda 1 olguda goriilmesine karsin gesitli toplumlarda ve

farkli cofirafi konumlarda goriilme sikhifinda biliylik degisiklikler olabilmek-
tedir, |

Bazen kromozomal anomahlere bagh baz1 hastaliklarda (bilhassa trizo-
milerde) gdzlenen gogul anomaliler arasinda yer alabildigi gibi, cogu kez diger
yonlerden tamamen saflikli bebeklerde tek bagina ortaya gikabilmektedir.
Bugiine kadar ymlan caligmalarda ailesel bir geciy gosterdigi saptannus ol-
masma karsmn, bunun heredlwr bxr lh.skldcn kaynaklalldlg]nl SOy lemek ol-
dukqa zordur, .

~Etyolojiye yonehk cahsmalan dahada guglestiren bir difer nokta da
monomgot ikiz gebehklerde yank dudak ve damak anomalisinin g@sterdlgl
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diskordanstir. Bugiine kadar yapilan galismalarda monozigot ikizlerde yarik
dudak ve damak anomalisinin 9] 70 oraminda diskordans gosterdigi bildi-
rilmektedir (1).

Bu yazimizda bir tanesi tamamen saglikli, digeri yartk dudak ve damak
anomalilt monozigot ikiz bir gebeligi takdim ederek, bu anomalinin etyopa-
togenezini gozden gegirmek istedik.

OLGU TAKDIMIi

C.S. 24 yasinda kadin hasta 19/ 6/ 1990 tarihinde 495/ 3479 protokol
no. su ile 37 inci gebelik haftasinda dogum agrilarimin baslamasi {izerine
hastaneye basvurdu.

Ozgegmisinden 4 yil énce 39 haftalik saglikli bir erkek bebegt spontan
vajinal yoldan dogurdugu Ogrenildi. Ayrica bu dogumdan yaklasik 6 ay
ay sonra 25x15 cm. hik bir paraovarian kist ekstirpasyonu nedeniyle laporo-
tomi gegirmis. Soygegmisinde herhangi bir anomali Oykisiiniin olmadigi
ogrenildi.

Yapuan muayenede hastanin ikiz gebeligi oldugu ve bebeklerin ikisi-
ninde bas gelisi oldugu saptandi. Hastaneye gelisinden yaklasik 3 saat sonra
2460 gm agirhiginda, 48 cm boyunda, 1 dakikalik Apgar skoru 9 olan sag-
hikli bir kiz bebek spontan vajinal yoldan dogurtuldu. Bundan 6 dakika
sonra yine spontan vajinal yoldan 2350 gm agirliginda, 48 ¢cm boyunda, 1
dakikalik Apgar skoru 8 olan bir kiz bebek dogurtuldu. Bu ikinci bebekte
yarik dudak ve damak anomalisi mevcuttu (Resim 1 ve 2). Yapilan fizik
incelemelerinde baska bir patolojiye rastlanmadi. Plasenta ikinci bebegin
dogumundan 5 dakika sonra spontan ayrilmayi takiben Crede manevrasi ile

¢itkartildi. Plasentanin monokoryonik diamniotik oldugu saptand: (Resim
3).

Yapilan kan grubu analizinde her iki bebegin A Rh (-}) oldugu saptan-
di.

Bebeklerin takibinde ikisindede 3 lincii giinde sarilik ortaya ¢ikti ve
fototerapiye baslandi. Total biliiribin diizeyt en yiiksek 15 mg / dl ye ¢ikti.
Ug giin fototerapi uygulanan bebekler 6 ine giinde saglikl bir sekilde tabur-
cu edildi. Anomalili bebegin dikkatli ve 6zel pozisyone edilerck beslenmesi
anneyc Ogretildi. Fakat bu bebegin 15 inci giinde muhtemelen aspirasyon
sonucu ¢vde exitus oldugu ogrenildi.

Diger 1kiz esmin halen saglikli bir sekilde gelismekte oldugu yapilan ay-
ik kontrollerinde tesbit edilmistir.
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Resim 1. Ikiz bebeklerin dogumdan 30 dakika sonraki gorinimler;. |

Resim 2. Yan dubak anomalili bebegin yakindan gorinimii.
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Resim 3. Bebeklerin plasentalarimn gdriintimii.

TARTISMA

Yarik dudak ve damak anomalisi embryonal hayatta nazal ¢ikintilarin
primer olarak birbiriyle birlesmesi ve daha sonra bu bdlgenin mezoderm

lle penetre olmasi esnasinda ortaya ¢ikan herhangi bir aksaklik sonucu olus-
maktadir.

Dolayisiyla bu malformasyonun uniform bir sekilde ve tek bir etyolo-
yik etkenle olustugunu soylemek giigtiir. Gerek nazal ¢ikintilarin birbiriyle
birlesmesi csnasinda ortaya ¢ikan hiicresel veya mekanik engeller, veyahut
bu bolgenin mezodermle doldurulmasi csnasinda ortaya ¢ikan hiicresel veya

biokimyasal bozukluklar yarik dudak ve damak olusumuyla sonlanabilmek-
tedir.

Cesitli kromozomal hastaliklarda bu anomali sikga goriiliir. Ornegin
Warkany J. ve arkadaslarmin yaptifi bir taramada (2) trizomi 13-15 de
Y% 135, trizom1 18 de 9 15 ve trizomi 21 de % 1,5 oraninda yarik dudak ve
damak anomalist goriilmiistlir. Seyrek rastlanan diger kromozomal anoma-

lilerde goriilen gogul malformasyonlar arasinda yarik dudak ve damak ol-
dukga sik yer iggal eder (3, 4, 5).
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Fakat genel yarik dudak ve damak populasyonunda krozomal anomali-
ler nadirdir. Ornegin baska anomalileri ile birlikte yarik dudak ve damak
anomalisi gosteren 37 ¢ocukta yapilan bir ¢alismada bunlarin sadece 4 {inde
anormal kromozom yapisi saptanmustir (6).

Gropp ve arkadaglarinin (7) yarik bolgedeki lokalize kromozomal de-
gisikliklerin anomaliden sorumlu olabilecegini iler1 siirmelerine karsin da-
ha sonra yapilan ¢aliymalarda (8, 9) bu iddia reddedilmastir.

Cevresel ve ekzojen etkenlerin rolii memehlerde yapilan gesithi ¢alig-
malarin sonucuna dayanilarak ileri siriilmistiir. Omegin domuzlarda A
vitamini eksikliginin (10), farelerde roboflavin eksikliginin (11), folik asit
eksikliginin (12), yiksek doz kortizonun (13) yanik dudak ve damak anoma-
lisine neden oldugu gosterilmistir. Ayrica yiiksek doz radyasyonun farelerde
varik dudak ve damaga yol agtif bildirilmigtir (14, 15). Yine farelerde ok-
sik dozlarda verilen salisilatlar mukopolisakkarit sentezini inhibe ederek
varik dudak ve damak olusumuna neden olabilmektedir (16, 17, 18).

Fakat bu faktorlerin insanlarda goriilen yarnik dudak ve damak ano-
malisindeki rolleri ¢ok smirlidir. Bilhassa monozigot ikizierde goru.en dis-
kordansi agiklamak ¢ok giigtiir. Hatta yapisik ikizlerde bile bir fetus normal,
digerinin yarik dudak ve damak anomalili oldugu gorulebilmektedir (19. 20).

Ayrica irksal ve cografi dagilim ozellikler1 konuyu daha da karistirmak-
maktadir. Ornegin Baltimore’da zenci ¢ocuklar arasinda bu anomali 1000
canli dogumda 0,55 oraninda goriiliirken, ayn1 bolgedek: beyaz ¢ocuklarda
1000 canli dogumda 1,06 oraninda gorilmektedir (21). Buna karsin Hawan’
deki beyazlarda 1000 canli dogumda 0,5 oraninda gozlenirken, ayni bolge-
deki Filipinli ¢ocuklarda 1000 canli dogumda 3,5 oraninda gorilmektedir
(22).

Sonug¢ olarak bugiine kadar yapilan taramalardan ve deneysel sonuglar-
dan elde edilen veriler yorumlandiginda:

1. Yarik dudak ve damak anomalisinin uniform bir patoloji olmadigy,
2. Birden fazla etkenle olusan bir gelisim eksikligt oldugu,

3. Genetik ve kromozomal etkenlerin ancak sinurli sayida olgudan so-
rumlu oldugu.

4. Bilhassa monozigot fetiislerde goriillen diskordans, irklar ve cogra-
fi bolgeler arast farkhiliklar g6z oniline ahndiginda anomahye yol agan et-
kenlerin icinde en onemli grubun bilhassa fetiisiin gelistigi mikrogevrede
gegici olarak meydana gelen ve su anki bilgilerimizle saptanmast zor olan
etkenlerin oldugu sonucuna varilr.
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Konunun aydinhga kavusmast u;m daha ayrmntils klmlk ve dcneysel

caligmalara gerek duyu]maktadlr
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